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Резюме 
Проведено обследование и хирургическое лечение 125 пациентов в возрасте от 4 до 17 лет с тяжелыми дефор-
мациями позвоночника при нейрофиброматозе I типа. Хирургическое лечение проведено 109 пациентам, которые 
были разделены на три группы в зависимости от способа хирургического лечения. Проведен анализ результатов. 
Положительные результаты лечения получены при сочетании вентрального и дорсального спондилодеза.
Ключевые слова: дети, нейрофиброматоз I типа, кифосколиоз, хирургическое лечение деформации позво-
ночника.
Rezumat. Tratamentul chirurgical al deformităţilor grave scoliotice în neurofi bromatoza la copii 
Au fost examinaţi şi supuşi tratamentului 125 de pacienţi cu deformităţi grave scoliotice în neurofi bromatoză tip I 
în vârstă de la 4-17 ani. De tratament au benefi ciat 109 pacienţi, care au fost repartizaţi în trei grupe în dependenţă de 
metoda aplicată. Rezultatele pozitive au fost obţinute la combinarea intervenţiilor chirurgicale efectuate din abord anterior 
şi dorsal.
Cuvinte-cheie: neorofi bromatoza, cifoscolioza, tratament chirurgical, deformităţi vertebrale
Summary. Surgical treatment with severe spinal deformities with neurofi bromatosis 
Carried out an examination and surgical treatment of 125 patients aged 4 to 17 years old with severe spinal deformities 
with neurofi bromatosis type I. Surgical treatment was performed in 109 patients were divided into three groups depending 
on the method of surgical treatment. The analysis of the results. Positive treatment results obtained by the combination of 
the ventral and the dorsal spinal fusion.      
Key words: children, neurofi bromatosis type I, kyphoscoliosis and surgical treatment of spinal deformity
Введение.  Ортопедические осложнения при 
нейрофиброматозе 1 типа (НФ-1) по данным раз-
ных авторов встречаются в 40-80%. Типичными 
ортопедическими проблемами при НФ-1 является 
деформации позвоночника, деформации длинных 
трубчатых костей с развитием ложных суставов 
и другие локальные поражения костей скелета. 
Для него характерны патологические измене-
ния в костной ткани, в частности позвоночника, 
встречаемые от 8 до 60%, которые в 20-40% слу-
чаев имеют прогрессирующее тяжелое течение. В 
структуре сколиозов НФ занимает не последнюю 
роль, составляя от 1 до 8%.
Целью работы являлось повышение эффек-
тивности хирургического лечения тяжелых де-
формаций позвоночника различной локализации 
у детей с НФ-1.
Материал и методы. Наш материал основан 
на анализе результатов обследования и лечения 
125 детей в возрасте от 4 до 17 лет. Девочек было 
78, мальчиков – 47. Диагноз НФ-1 был установ-
лен по двум и более критериями диагностики 
этого заболевания (поражение скелета, светло-
коричневые пятна, нейрофибромы, первая сте-
пень родства, интергенозные пятна, пятна  Лиша). 
У всех детей имелась тяжелая деформация позво-
ночника, в 7 случаях она сочеталась с деформаци-
ей и образованием ложного сустава костей голени 
и предплечья, тяжелой воронкообразной дефор-
мацией грудной клетки.
Деформация позвоночника чаще выявлялась 
в возрасте 4-5 лет, быстро прогрессировала, до-
стигая к 10-12 годам IV степени.  Проводимое 
консервативное лечение у большинства больных 
оказалось неэффективным. 
Величина сколиотической деформации со-
ставила от 50º до 175º, при наибольшей частоте 
от 75º до 90º. Кифотическая деформация в сред-
нем  составила 84º.  Общими особенностями де-
формации позвоночника у детей при НФ-1 было 
быстрое её  прогрессирование, разнонаправлен-
ность короткой (олигосегментарной) дуги ис-
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кривления, отсутствие или слабовыраженность 
компенсаторных дуг. При лучевом исследовании 
позвоночника отмечалась локальная дистрофия 
костной ткани, остеопороз, вогнутость стенок 
тел позвонков (скаллопинг), неравномерность 
позвоночного канала, расширение межпозвонко-
вых отверстий, наличие кифотического компо-
нента.
Наиболее частой локализацией деформации 
позвоночника был грудной отдел –  у 102 пациен-
тов. Направленность дуги искривления: левосто-
ронняя – 39, правосторонняя – 60, комбинирован-
ная - 3. Характерным для этой деформации было 
короткая (олигосегментарная) кифосколиотиче-
ская дуга искривления, при этом кифотический 
компонент встречался в 71 случае. Помимо выше 
перечисленных характеристик, отмечалась дис-
трофия реберных концов на уровне деформации 
по типу «сосулек или острых карандашей». 
Для 18 пациентов дистрофический процесс 
имелся в грудопоясничном отделе. Направлен-
ность преимущественно была левосторонней (12 
наблюдений). Во всех случаях имелась схожесть 
клинического течения и изменений в позвонках 
как при поражении позвоночника в грудном отде-
ле. Отмечалась более выраженная торсия позвон-
ков на короткой дуге искривления, дистрофия за-
дних отрезков нижних ребер и более выраженная 
декомпенсация деформации позвоночника. 
Деформация позвоночника при НФ-1 в пояс-
ничном отделе наблюдалась в 3 случаях. Типич-
ным для этого варианта являлась крутая короткая 
дуга искривления, с выраженной альтернирую-
щей ротацией, торсией, вплоть до подвывиха по-
звонков и выраженным остеопорозом позвонков. 
Имелся выраженный перекос таза с декомпенса-
цией искривления позвоночника, появление не-
врологических нарушений. 
Шейный отдел поражался в 2 случаях. Для 
этой локализации дистрофического процесса ха-
рактерно исключительно быстрое прогрессиро-
вание деформации позвоночника, при этом кифо-
тический  компонент деформации доминировал. 
Рано появлялись неврологические нарушения. 
При лучевом исследовании - ярко выраженная 
локальная дистрофия 3-4 позвонков, вплоть до их 
лизиса и разрушения, развитие гиперкифоза.
Хирургическое лечение проведено 109 паци-
ентам в возрасте от 6 до 17 лет. Средний возраст 
оперированных больных составил 11,7 лет. 
Хирургическое лечение, проведенное пациен-
там, можно разделить на три группы: 
1. Одномоментная коррекция и стабилизация 
позвоночника инструментарием Харрингтона, а 
также  с галлотракцией по методу Харрингтона-
Люка с дорсальным спондилодезом – 47 больных 
(архивный материал).
2. Комбинированный трехкомпонентный ва-
риант хирургического лечения  детей со сколио-
зом по Ю.И. Поздникину (42 пациента), который 
включал в себя:
- дискэктомию, вентральный спондилодез;
- кранио-тибиальное скелетное вытяжение в 
течение 20-40 суток;
- коррекцию и стабилизацию сколиоза много-
опорным эндокорректором.  
3. Комбинированное вмешательство на вен-
тральных и дорсальных отделах с использовани-
ем инструментария CDI (20 пациентов). Величи-
на деформации позвоночника у детей во всех трех 
группах была примерно  одинаковой (88º, 91º, 89º 
соответственно). 
Результаты: Результаты лечения просле-
жены в сроки от 1,5 до 20 лет. В первой группе 
оперативная коррекция деформации позвоноч-
ника составила от 15 до 50º (в среднем 32±1,5% 
от исходной величины). В дальнейшем у боль-
шинства пациентов происходила значительная 
потеря коррекции от 50% и более на фоне раз-
личных осложнений (нестабильность металло-
конструкции, псевдоартрозы, воспалительные 
осложнения). Дорсальный спондилодез сфор-
мировался только в 16 случаях. Значительно 
лучшие показатели были получены во второй 
группе: коррекция деформации позвоночника – 
25-84º (в среднем 50,1±1,59%). В дальнейшем у 
большинства больных (39) сформировался вен-
тральный и дорсальный спондилодез. Потеря 
полученной коррекции составила от 0 до 80%, 
в среднем 35-40%. Следует отметить, что поте-
ря коррекции наблюдалась в основном у детей 
с незавершенным ростом. Характерным было 
смещение крюков, чаще верхних, прогрессиро-
вание дистрофических процессов в позвонках. 
Наилучшие результаты были получены в третьей 
группе. Коррекция деформации позвоночника 
достигала от 30 до 80º (в среднем 52,4±2,2% от 
исходной величины). Наиболее существенная 
коррекция была получена у больных с грудопо-
ясничной и поясничной локализацией деформа-
ции. Отдаленные результаты лечения показали 
наличие стабильности полученной коррекции. 
Потеря коррекции составляла от 5 до 35˚. Во всех 
случаях сформировался вентральный и дорсаль-
ный спондилодез. Лучшие показатели имелись у 
больных с транспедикулярной фиксацией позво-
ночника. Коррекция кифотического компонента 
была в пределах 30-80%, в среднем – 45±1,4%.
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Заключение: Приведенные данные показыва-
ет общность дистрофических процессов в костной 
ткани и ряд особенностей в зависимости от локали-
зации поражения  у пациентов с тяжелыми дефор-
мациями позвоночника при НФ-1. Имеется необхо-
димость дифференцированного подхода к выбору 
и тактике лечения с учетом локализации деформа-
ции позвоночника при НФ-1. Определяющей осо-
бенностью в тактике оперативного лечения явля-
лись дистрофические изменения в позвоночнике. 
Наилучшие результаты лечения получены в тре-
тьей группе. Данная методика хирургического ле-
чения тяжелых деформаций позвоночника у детей 
  
Фото и спондилограмма Ш., 12 лет до операции
  
Фото и спондилограмма Ш., 13 лет после операции
при НФ-1 (с комбинированным вмешательством 
на вентральных и дорсальных отделах позвоноч-
ника, скелетным вытяжением и использованием 
транспедикулярной фиксации), позволяет добить-
ся эффективной и безопасной коррекции, снизить 
до минимума риск неврологических осложнений, 
получить долгосрочный, стабильный результат.
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